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Ultrasonic manifestations of embryonal rhabdomyosarcoma of

bile duct in child：a case report

小儿胆管胚胎性横纹肌肉瘤超声表现 1 例
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患儿男，6岁，反复黄疸腹痛 7 d入院。体格检查：患儿眼黄，

后出现全身皮肤黄染，伴上腹部钝痛，呕吐及尿色加深。实验室检

查：总胆红素 244.9 μmol/L，结合胆红素 125.0 μmol/L，未结合胆

红素 29.4 μmol/L，谷丙转氨酶 301.1 U/L，谷草转氨酶 491.7 U/L，

碱性磷酸酶 902.3 U/L， 谷氨酰转肽酶 333.3 U/L， 乳酸脱氢酶

294.4 U/L。超声检查：肝脏左叶上下径 5.7 cm，前后径 5.3 cm，肝

脏右锁骨中线肋缘下 2.6 cm，肝右叶斜径 11.0 cm，肝包膜光滑，

肝实质回声均质，门静脉内径 0.6 cm。 胆总管长 6.5 cm，较宽处

内径 2.2 cm，其内可见一异常回声结构，大小 8.0 cm×2.0 cm，内

为不均质中等回声混杂小片状无回声区，CDFI 于其内探及点条

状血流信号，肝内胆管扩张，左肝管内径 1.3 cm，右肝管内径 1.0 cm

（图 1）。 超声提示：①肝内外胆管扩张；②胆总管内实质性占位

性病变，可见血供；③肝脏稍肿大，实质回声未见明显异常。MRI

胰胆管造影：胆总管明显扩张，其内见广泛异常回声，伴肝总管

及肝内胆管广泛扩张，性质待定，结石或其他占位性病变不除外。

术中所见：肝黄褐色，轻度增大，胆总管内见一大小 6.0 cm×

5.0 cm×5.0 cm的包块，质地中等，活动度差，切开见大量黄色脂肪

样组织，肝总管扩张明显，直径约 1.5 cm，管壁未见异常组织，无

明显穿孔，周围明显粘连水肿，左右肝管有扩张。术后病理诊断：

胆管胚胎性横纹肌肉瘤。

讨论：横纹肌肉瘤系软组织恶性肿瘤，来源于横纹肌细胞或

向横纹肌分化的间充质细胞，既可发生于有横纹肌的组织，亦可

发生于横纹肌较少， 甚至无横纹肌的组织。 横纹肌肉瘤组织学

上分为胚胎性、腺泡性及多形性，其中胚胎性是最常见的类型，

好发于儿童泌尿生殖系和头颈部，发生于胆道者极少见，仅占儿

童横纹肌肉瘤的 1%
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。胆道横纹肌肉瘤声像图的间接征象为病

变部位以上胆道不同程度扩张； 直接征象为胆管内实质回声肿

块，肿块较大时常可见其内有坏死液化区。 本病例具有典型声

像图特点：①肝内外胆管扩张；②胆总管内实质性占位，其内因

部分坏死液化后形成小片状无回声区。 虽然超声检查无法对胆

道横纹肌肉瘤进行定性诊断，但其能明确病变部位，为定性诊断

提供重要依据，本病例超声多切面扫查发现病变沿胆管生长，且

病变部位以上胆道扩张，提示来源胆管可能性大，而小儿胆管肿

瘤以胚胎性横纹肌肉瘤最常见，故考虑该病的可能性大。
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A：箭头示胆总管内实质性占位；B：肝内胆管扩张。
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1 胆管胚胎性横纹肌肉瘤声像图
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